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Thrombotische Mikroangiopathien (TMA) 
Thrombotisch thrombopenische Purpura (TTP) 
Hämolytisch-urämisches Syndrom (HUS) 
 
Beschreibung: 
Thrombotische Mikroangiopathien sind akute, lebensbedrohliche Erkrankungen mit Thrombopenie, 
nicht-immunologischer Hämolyse und diffusen Organfunktionseinschränkungen. Pathophysiologisch 
wird folgende Einteilung gemacht: 
Thrombotisch-thrombopenische Purpura (TTP): schwerer ADAMTS13-Mangel, immunologisch oder 
kongenital. 
Komplement-mediierte TMA (früher atypisches hämolytisch urämisches Syndrom=HUS) 
Infektions-assoziierte TMA (GI-Infektionen mit Diarrhoe, Virusinfektionen, Parasiten, etc.) 
Schwangerschafts-assoziierte TMA (HELLP, Gestose, (Prä)eklampsie, etc.) 
Sekundäre TMA-Formen (durch Medikamente, Malignome, Autoimmunerkrankungen, Hypertension, 
Transplantationen, etc.) 
 
Diagnostik: 
Bei Verdacht auf eine TMA muss die komplette Differentialdiagnose aufgearbeitet werden (siehe 
Guidelines). Eine sofortige Bestimmung der ADAMTS13 Aktivität ist zur Therapieentscheidung 
notwendig.  
 
Therapiemöglichkeiten: 
Eine immunologische TTP (=schwerer ADAMTS13 Mangel mit Inhibitor) wird mit Caplacizumab und 
Rituximab behandelt (siehe Literatur). 
Eine kongenitale TTP (=schwerer ADAMTS13 Mangel ohne Inhibitor mit ADAMTS13 Mutationen) wird 
mit einem rekombinanten ADAMTS13 Konzentrat behandelt. 
Eine Komplement-assoziierte TMA wird mit Komplementinhibierung (Eculizumab, Ravulizumab oder 
andere Substanzen) und bei Bedarf einer Nierenersatztherapie behandelt.  
Bei sekundären TMA-Formen steht die Behandlung der Grunderkrankung im Vordergrund. 
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